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R e s i m 1. 
Yan›tlar›n›z› 
s semrademirel@turkderm.org.tr adresine 
g ö n d e r e b i l i r s i n i z . Do¤ru yan›t verenler aras›nda
y a p › l a c a k kura ile belirlenecek ﬂansl› 
meslektaﬂ›m›za kitap arma¤an edilecektir. 
Yirmi dokuz yaﬂ›nda erkek hasta klini¤imize sol el
baﬂparma¤›nda 3 y›ld›r yavaﬂça büyüyen lezyon ne-
deniyle baﬂvurdu. Daha önce baﬂvurdu¤u sa¤l›k ku-
ruluﬂlar›nda verruka tan›s›yla 3 kez kriyoterapi uy-
gulanm›ﬂ ancak lezyonda de¤iﬂiklik olmam›ﬂt›. Has-
tan›n dermatolojik muayenesinde sol el 1. falanks
medial yüzde, dorsal-palmar deri bileﬂkesinde, ince
incimsi papüllerin oluﬂturdu¤u, hiperpigmente bir
hat ile s›n›rl› plak saptand›. Aﬂ›r› güneﬂ maruziyeti,
kronik travma ya da friksiyon öyküsü yoktu. Özgeç-
miﬂ ve soy geçmiﬂinde özellik saptanmad›. Lezyon-
dan yap›lan insizyonel biyopsinin histopatolojik de-
¤erlendirmesinde; masif hiperkeratoz, epidermiste
akantoz ve dermiste elastik fibrillerde fragmantasyon
saptand›. Di¤er fizik muayene bulgular› ola¤and›.
Tan›n›z nedir?
R e s i m 2. 
Türkderm-Deri Hastal›klar› ve Frengi Arﬂivi Dergisi, Galenos Yay›nc›l›k taraf›ndan bas›lm›ﬂt›r. Her hakk› sakl›d›r. 
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w w w . t u r k d e r m . o r g . t rBir önceki say›da yer alan olgunun tan›s›
Waardenburg Sendromu Tip 1
Waardenburg Syndrome Type 1
Waardenburg sendromu, melonositlerin say›sal ve fiziksel bozuklu¤u ile karakterli bir hastal›kt›r. Sonuçta, primer ola -
rak deri ve kohlea etkilenmektedir. Çünkü melonositler hem deri renginin oluﬂturulmas›nda hem de kohlear endolen -
fin iyonik kompozisyonunu korumada görevlidirler
1. Waardenburg sendromunun tan›s› fenotipik özelliklere göre konul -
maktad›r. Waardenburg korsosiyumu taraf›ndan belirlenen bu özelliklere göre; sensörinöral iﬂitme kayb›, heterokromik
iris, saçta beyaz perçem, distopia kantorum (iç kantuslar›n laterale yer de¤iﬂtirmesi) ve etkilenen kiﬂilerin birinci derece
yak›nlar›nda Waardenburg sendromunun varl›¤› major kriterleri oluﬂturuken; deride pigment anomalileri, sinofris (kaﬂ -
lar›n ortada birleﬂmesi), bas›k burun kökü, hipoplastik ala nazi ve saçlarda erken beyazlaﬂma minör kriterler olarak be -
lirlenmiﬂtir
2. Tan› için iki major veya bir major ve iki minör özellik yeterlidir. Vakam›zda; sensörinöral iﬂitme kayb›, disto -
pia kantorum, beyaz perçem vard› ve ailede birinci derece akrabalarda da benzer özellikler mevcuttu (Tablo 1). Ayr›ca,
minör kriterlerden deride hipopigmente lekeler, sinofris, burun kökü bas›kl›¤› dikkat çekiciydi. Waardenburg sendrom -
lu olgularda distopia kantorum s›kl›¤› %41,2 ile %99 aras›nda de¤iﬂmektedir
2. Bunu belirlemek için W indeksi geliﬂtiril -
miﬂ olup, W indeksi=X+Y+a/b, (X=[a-(0,21119c+3,909)]/c ve Y=[2a-(0,2497b+3,909)]/b; a= iç kantuslar aras› mesafeyi, 
b= pupiller aras› mesafeyi, c= d›ﬂ kantuslar aras› mesafeyi mm. cinsinden ifade eder) ﬂeklinde hesaplan›r ve 2,07'yi üze -
rinde ise distopiyi gösterir
2,3,4. Bizim vakam›zda da W indeksi 2,09 olarak hesaplanm›ﬂ olup distopia kantorum mevcuttu.
Hastal›¤›n bilinen dört tipi olup; Tip 1, otozomal dominant olarak kal›t›l›r ve vakalar›n %99’unda distopia kantorum sap -
tan›r
3,5. Tip 2 yine otozomal dominant kal›t›l›r ancak bu tipte distopia kantorum saptanmaz veya nadirdir. Tip 3 (Klein-
Waardenburg) s›kl›kla sporadik olmas›na ra¤men otozomal dominant da geçebilir. Ancak, ekstremite kaslar›nda hipop -
lazi, dirsek ve parmaklarda kontraktürler de eﬂlik edebilir
3,5. Tip 4, Shah-Waardenburg sendromu olarak da bilinir, s›kl›k -
la otozomal resesif olarak geçer ve Hirschsprung hastal›¤› eﬂlik edebilir
5.
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